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Ce patient de 75 ans d’origine italienne, en
bonne santé habituelle, présentait depuis 
5 mois une aphtose buccale (fig. 1), des fissures
anales ayant nécessité une sphinctérectomie,
un ulcère ovalaire au niveau du colon ascen-
dant associé à des petits foyers sigmoïdiens à
l’iléo-colonoscopie. L’examen histo-patholo-
gique d’alors excluant une RCUH, le diagnostic
de probable maladie de Crohn avait été retenu.
L’évolution clinique ne répondant pas au trai-
tement instauré de Mesalazin (Salofalk®), son
médecin traitant l’adresse dans notre service
d’investigations. Le patient note une perte
pondérale de 12 kg, une augmentation de la
fréquence des selles à environ 8 fois par jour,
l’apparition d’arthralgies généralisées fugaces
et des lésions cutanées multiples.
L’examen clinique démontre une dizaine d’aph-
tes buccales (fig. 1), une palpation profonde
péri-ombilicale douloureuse, des fissures ana-
les et de multiples atteintes cutanées sous la
formes de lésions erysipéloïdes, papuleuses,
papulo-pustuleuses, acnéiformes ou nécro-
tiques (fig. 2). On note par ailleurs un syndrome
inflammatoire avec une VS à 117 mm/h, une
CRP à 96 mg/L, une ferritine augmentée 
(604 g/L), une augmentation relative des frac-
tion alpha I et II à l’électrophorèse des protéines 
et une anémie normocytaire, normochrome,

régénérative (Hb: 118 g/L, Ht: 36%, MCV: 92 fL,
MCH: 30,3 pg, Réticulocytes: 22‰).
Aussi bien les biopsies cutanées que celles
faites lors de l’œso-gastro-duodénoscopie mon-
trent des signes de vasculite sans granulome.
Des signes de vasculite sont également présents
au fond d’œil. Au vu des critères cliniques [1] 
et histologiques, nous retenons le diagnostic de
maladie de Behcet. Une recherche du HLA-B5
est négative. Un traitement d’essai de colchi-
cine est débuté (1mg/j) et permet une nette
amélioration de l’aphtose buccale.
La maladie de Behcet est une maladie ubiqui-
taire dont la prévalence en Europe est de 0,1 à
7,5 patients pour 100000 habitants; elle aug-
mente dans le bassin méditerranéen pour at-
teindre 80–370 patients pour 100000 habitants
en Turquie [2]. En Europe, elle touche prin-
cipalement les hommes jeunes, chez qui la
symptomatologie est pauvre, l’atteinte multiple
devenant plus fréquente avec l’âge [3]. Son
éthiopathogénie [4] semble être liée à plusieurs
agents microbiens. Une réaction immunitaire
pathologique a lieu chez des sujets prédisposés
(HLA-B51, HLA-B101 et/ou MICA-6). La cli-
nique est caractérisée par l’aspect chronique 
et récurrent des lésions. La fréquence des
symptômes et signes est résumée par le tableau
1. Comme il n’y a pas de test de laboratoire pa-
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Figure 1.
Aphtes buccales.
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thognomonique pour la maladie de Behcet, le
diagnostic [1] repose sur la présence de plus de
3 épisodes d’ulcères buccaux récurrents pen-
dant une période de 12 mois (critère majeur) 
et de la présence d’au moins deux critères
mineurs suivants: ulcères génitaux récurrents
(scrotum ou grandes lèvres), lésions oculaires
(uvéite antérieure, postérieure et/ou vasculite
rétinienne), lésions cutanées (érythème noueux,
lésions papulo-pustuleuses et/ou pseudofolli-
culite avec des nodules acnéiformes caractéris-
tiques) ou un test de pathergie positif (piqûre à
l’aiguille de 20–25 G qui provoque une pustule
� >5 mm en 24 à 48 heures).
L’atteinte digestive de la maladie de Behcet est
fréquente dans certaines régions asiatiques

(p.ex. Japon), mais reste rare en Europe et dans
le pourtour méditerranéen [5]. Elle se caracté-
rise par des ulcères localisés principalement à
la jonction iléo-caecale et dans la colon (at-
teintes segmentaires). La fréquence des réci-
dives est très élevée (70–80%) et complications
sont fréquentes (saignements, perforations).
L’œsophage est souvent atteint sous la forme
d’ulcère, de varices ou de perforation. 
La maladie de Behcet à prédominance digestive
ressemble à la maladie de Crohn: les deux tou-
chent l’iléon proximal et le colon ascendant [6].
Dans certains cas, la distinction est difficile,
raison pour laquelle une stratégie de biopsie à
distance de l’ulcère a été proposée, rendant les
signes de vasculite plus spécifiques [7]. Finale-

Figure 2.
Crête tibiale droite.

Tableau 1. Fréquence des symptômes et signes cliniques de la maladie de Behcet.

Signes/symptômes Fréquence Remarques

Arthralgies 56% Arthrite dans ~2⁄3 des cas

Anamnèse familiale positive 20%

Lésions des muqueuses 99% Lésions récurrentes rondes à ovalaires (diamètre: 3–15 mm)

Lésions cutanées 80% Folliculite aux sites de ponction, lésions acnéiformes, papulo-pustuleuses,
érythème noueux (40%).

Ulcères génitaux 77% Chez l’homme: Scrotum. Chez la femme: vulve

Atteinte oculaire 60% Uvéite antérieure, postérieure, vasculite rétinienne

Arthrite 37%

AVC ischémique 25%

Thrombophlébite superficielle 16%

Thrombose veineuse profonde 13%

Atteinte neurologique 10%

Atteinte digestive 9%

Epididymite 8%

Occlusion artérielle/anévrisme 3%
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ment, la maladie de Behcet peut présenter des
granulomes [6], et la coexistence des deux pa-
thologies a déjà été décrite [8]. 
Finalement, devant un tel tableau clinique,
nous devons avant tout exclure une maladie
inflammatoire du tube digestif (Crohn, RCUH)
plus fréquentes, ainsi que certaines causes
infectieuses (Yersiniose, tuberculose digestive,
histoplasmose, leishmaniose, toxoplasmose,
Mycobacterium avium intracellulare chez le
patient HIV, Salmonellose, Shigellose, Campy-
lobacter ou Chlamydia).
Le traitement de l’atteinte digestive de la mala-
die de Behcet est basé sur l’étude de rapport 
de cas et de petites études souvent non control-
lées. Elle dépend de la localisation de l’atteinte,
de son extension et de sa gravité. L’approche se
doit d’être multidisciplinaire (gastro-entéro-

logue, immunologue et chirurgien) et fait appel
à un large panel d’immunomodulateurs et
d’immunosuppresseurs, mais reste souvent peu
satisfaisante. Bien que certaines lésions répon-
dent bien aux corticostéroïdes, les effets sont
généralement transitoires et inconsistants. La
sulphasalazine (Salazopyrin®) à une dose de
2–4 grammes/jour semble être bénéfique [5],
tout comme l’aziathioprine (Imurek®, 2 mg/kg/
jour) [9], la thalidomide (100–300 mg/jour) [10,
11], la colchicine (1,5 mg/jour) [12], ou l’acide
fusidique (1500 mg/jour) [13]. Les nouvelles ap-
proches thérapeutiques incluent l’interféron- α
(Intron-A®, 9 millons UI 3 fois/semaine) [14] et 
des immunoglobulines intraveineuses (Anti-
corps monoclonaux anti-TNF-α , Infliximab,
Remicade®, 5 mg/kg, aux semaines 0, 2, 7 et 23)
[15]. 


